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は　じ　め　に
　発作性夜間ヘモグロビン尿症（PNH：Paroxysmal 
Nocturnal Hemoglobinuria）は，PIG-A遺伝子に後天
的変異をもった造血幹細胞がクローン性に増殖すること
により，補体による溶血や骨髄不全・血栓症を引き起こ
す造血幹細胞疾患である。今回われわれは PNH患者の
大量出血症例を経験したので，若干の考察を加えて報告
する。
症　　　　　例
　患　者：38歳，女性。BMI：23.2
　家族歴：特記事項なし
　既往歴：高血圧，大腸良性腫瘍，HELLP 症候群によ
る死産
　現病歴：本イベントの２か月程前に汎血球減少と腎不
全を認め，当院血液内科を受診した。精査の結果臨床症
状に加えて PNH赤血球陽性であり，PNHと確定診断
された。診断直後からステロイドとエクリズマブ（ソリ
リスⓇ），ハプトグロビンが投与されたが腎機能の改善な
く無尿が続いていたため，血液透析導入が検討された。
腎生検が施行されたが，生検中に背側枝より出血しHb
の低下を認めた。その場で緊急動脈塞栓術（TAE）が
施行され出血コントロールは良好であったが，全身管理
目的にて ICUとなった。
　血液検査所見（表１）：Hct 12.3％，Hb 4.1g/㎗（生
検前8.6g/㎗）と著明な低下を認めた。動脈血ガス分析で
は，pH 7.209，Base excess -20.7mmol/ℓ，Lactate 8.7
mmol/ℓと大量出血の所見に矛盾しなかった。
　バイタル所見：Ⓐ酸素マスクにて気道良好，ⒷRR30
以上で促迫，SpO２：99％（FiO2：0.5），ⒸHR：130－
140 NSR，BP はカフで測定不可能，橈骨動脈触知せず，
末梢冷感は著明，ⒹGCS：14（E3V5M6），Ⓔ体温
35.8℃，寒気を訴えている。
　ICU入室後経過：橈骨動脈の触知は不可能であった
ため，収縮期血圧が70mmHg以下の出血性ショックと
判断し治療を開始した。気管挿管は行わなかった。末梢
静脈ラインを左手に確保し（18G），左橈骨動脈よりエ
コーガイド下で動脈圧ラインを確保した。右大腿静脈よ
りシースを挿入し，輸液ルートを担保した。右内頚静脈
には透析用としてバスキュラーアクセスが挿入済みで
あったため，ライン確保中は輸血が手元に準備されるま
でヘスパンダー輸液500cc，５％アルブミナー 250cc を
急速静注しバイタル安定に努めた。輸血到着後は副作用
の出現に注意しながら，濃厚赤血球（RCC）６単位，
新鮮凍血血漿（FFP）２単位，濃厚血小板（PC）20単
位を輸血した。輸血に並行して持続血液透析濾過
（CHDF）を施行し，ICU 入室12時間後からは溢水状態
の解除のために除水を開始した。これらの治療により，
血球成分は増加，代謝性アシドーシスは速やかに改善
し，呼吸・循環が大きく破綻することなく状態は安定し
た。ICU入室後３日目に一般病棟へと転棟した。
考　　　　　察
　PNHは多彩な臨床症状をもち，血管内溶血や血栓症，
再生不良性貧血などの後天性骨髄不全症の合併がみられ
る（図１）１）２）３）。本邦での PNH発症頻度は100万人当た
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り3.6人と言われており４），欧米の15.9人と比較すると
少ないと報告されている。症状が多彩だけでなく，とき
に死亡リスクが高い疾患である。
　本症例においても慢性貧血，急速に進行する腎不全，
心不全，腹痛や全身倦怠感が著明であった。症状の原因
であるPNH赤血球は，GPI（Glycosyl phosphatidylinositol）
アンカーを介して膜上に結合する補体制御蛋白（CD55/
CD59）が欠損しており，補体からの攻撃に対する防衛
機能は著しく低下している。感染症の罹患や手術ストレ
ス，輸血，妊娠などを契機とした補体の活性化時に，赤
血球は破壊され血管内溶血が起こる。GPI 生合成は造血
幹細胞遺伝子である PIG-A遺伝子によって支配されて
おり，PNHは後天性変異によるクローン性の疾患であ
る。
　PNH患者へ輸血を行う際には，補体の活性化を防ぐ
ために補体成分を除いた洗浄赤血球輸血が良いとされて
きたが，最近では，通常のRCC輸血と溶血との関連性
に否定的な意見が出ている。 同様の理由からFFPの投
与は補体活性を強め，PNH症状を増悪させるのではな
いかと危惧した。出血性ショックの際にはRCC：
FFP：PC の輸血割合は１：１：１が推奨されるとした
報告や，早期の血小板投与は予後を改善させるという報
告が散見される５）６）。今回は救命目的のために，これら
Massive transfusion の原則７）８）を優先させ，早期の血小
板輸血と少量のFFP投与を実施した。輸血による PNH
症状の増悪はなく，各採血値も改善を認め，出血性
ショックからは速やかに離脱することができた。
ま　　と　　め
　PNH患者の大量出血症例を経験した。当該患者は，
腎機能は廃絶し人工透析を行っているが，PNH症状は
小康状態を維持している。
利益相反なし。本論文の要旨は第41回日本集中治療学会
（2014年，京都市）にて発表した。
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図 １　PNHの病態（日本PNH研究会ホームページ掲載
図を一部使用）
表 １　搬入時血液生化学検査
WBC 10,000/μl 血液ガス分析
RBC 128×10４/μl PH 7.209
Hct 12.3% pCO2 15.4mmHg
Hb 4.1g/dl pO2 236mmHg
Plt 6.7×10４/μl HCO3 5.9mmol/l
PT/APTT 18.5/62.1sec. BE -20.7mmol/l
FIB 83mg/dl Hb 4.5g/dl
PT-INR 1.55 Na/K 119/61
FDP 5μg/ml Glu 623mg/dl
T.Bil 1.0mg/dl Lac 8.7mmol/l
Pro/Alb 3.1/1.8g/dl
AST/ALT 25/25IU/l
BUN/Cre 114/9.2mg/dl
eGFR 4.4
BNP 2207pg/ml
